بسم الله الرحمن الرحيم 
والحمد لله رب العالمين والصلاة والسلام علي أشرف المرسلين سيدنا محمد 
النبي الأمي الهادي الأمين وعلي آله وصحبه أجمعين ... 

وبعد 

.... إني أحبكم في الله‎ ais 
وأدعو الله أن يجمعنا بهذا الحب في ظل عرشه يوم لاظل إلا ظله‎ 
) فهذا تلخيص مختصر لأهم موضوعات الاميونيتي ( المختصر المفيد‎ 
راجيا من الله سبحانه وتعالي أن ينفعنا واياكم به وأن يكتب لنا ولكم النجاح‎ 
.... ينتفع به لكل من نشرها‎ ale في الدنيا والآخرة وأن تكون‎ 
ولنعلم جميعا أن النجاح هو رزق من الله سبحانه وتعالي يهبه لمن يشاء‎ 
وقتما يشاء . ولكن هو فقط من باب الأخذ بالأسباب..‎ 
والشكر موصول للدكتورة فتحية الحسيني التي ساعدتني في عمل هذه‎ 
.... الورقات بمنتهي السرعة والتفاني‎ 


ولولاها بعد فضل الله ورحمته ما فعلت شيئا ( فجزاها الله خيرا ) 


Primary immune defeciencies 
: ده كده ملخص لأسماء الامراص فى نقص خلايا بى و تى‎ 


e D - Cell deficiency: 
- X-linked agammaglobulinemia. 
- Common variable immune def. 
- Transient hypo gammaglobulinemia. 
- Selective IGA & Ig M & Ig G. 
- X-linked lymphoproliferative disease. 


Hyper IgM syndrome. 
e T - Cell deficiency : 


- Digeorge syndrome. 


Chronic mucocutanous candidiasis. 


e Combined B & T deficiency: 


- Sever combined immune defeciencies. 
- Combined immune deficiency. 

- Omenn syndrome. 

- Cartilage hair hypoplasia. 

- Wiskott Aldrich syndrome. 


- Ataxia Telangectasia. 


- Hyper IgE syndrome. 


B Cells deficiency 
A) X-lmked Agammagbbulinemia 
من أصله اللي هي المسئولة عن تكوين الاجسام المضادة.‎ 8 Cells يعني مفيش‎ 
Def: failure of formation of B Cells from stem cells 
C/P 


تكون الاجسام المضادة من الام قد اختفت من الدورة الدموية . After 6 months‏ - 
Recurrent infections‏ - 


- No LN, No splenomegaly , No tonsils. وهي أماكن تكوين الاجسام المضادة‎ 


TTT: Antibiotis & IVIg 


B) Common variable ID:- 


Def: Failure of formation of plasma cells From B cells 


حيث أن الطبيعي: 


Stem cell ———» B cell < plasma cell 


IGA 


Immune globulin (IgM) 


C/P Late child hood. & Recurrent infection & Normal lymphoid tissues 


C) Transient hypoglobulinemia 


Occurs > 6 months of age 


C/P > Mild bact. Infection 


D) Selective IgA deficiency 


Def: failure of synthesis of Ig A 
C/p: (asymptomatic & Recurrent, infections) 


ولكن خاصة في (SLY‏ دي —« الهضمي 


Investigations: | IgA 
TTT: Antibiotic & (IVIg (لكن ممنوع‎ 
E) X - linked proliferative aliseuse 


EBV سبب المصيبة هنا هو هذا الفيروس س‎ 
Def: defective immune response to EBV 
C/P : | "e liver necrosis وفيات‎ %۸۰ 
> B- Cell lymphoma وفيات‎ % Yo 
Investigations: Memory cell to EBV 
TTT :-N TTT of lymphoma 


Liver transplantation. 


F) Hyper IgM syndrome: 
IgM هو الام الذي يتحول إلى بقية‎ IgM المفروض‎ 
IBM €—— لكن مفيش تحويل ——€ ببقي مين اللي يزيد ؟؟‎ 
Def : failure of switch of IgM الباقين‎ 


C/P : جب‎ infection with pneumo cystis carinii Jas مهمة‎ 


Investigations. | IgG, | IgA ,[ IgE 


وزيادة مين ؟؟؟؟ س4 IM‏ 


1 Cells deficiency 
A) Thymic hypoplasia ( Digeorge syndrome ) 


Def : dysmorphogenesis of third & fourth Pharyngeal pouches 
Fase ga dil الهدة‎ AAS فية‎ yall lati saad oy 63 عن‎ aal الكل‎ uA; 
i Thymus parathyroid glands. وهذا يؤدي الي انه مفيش غده تيموسية‎ 
C/P: - parethyroid ——» Neonatal hypocalcaemia 


- Thymus >y recurrent infections (viral, parasitic, Fungal) 


- Cardiac > Cono — truncal anomalies as truncus arteriosus 


Investigations: 
- assessment of T-Cell ( No thymus) 


- | Calevel 
- Echo cardio graphy for CHD 


TTT: TTT of hypocalcaemi & ttt of CHD. 


B) Chronic mucocutanous candidiasis: 


Def :- | immune respone to mucocutanous candida. 
C/P:- chronic mucocutanous candida. 
TTT:: ttt of chronic mucocutanous candidiasis. 


ياريت الطب كله 02$ ههههههههههه 


Combined B & T Cells deficiency 


A) Severe combined ID = (SCID 


Cause : | adenosine deaminase 

C/P :- 1- Recurrent bact .infection 
2- Recurrent viral infection 
3- recurrent fungal infection 


TTT - Antibiotic & BMT 


B) Combined I.D 


هو هو المرض السابق تقريبا 
فيما عدا ان T Cell‏ قليلة وليست منعدمة 


C) Omenn syndrome 
- HSM ما يميزها‎ al 
- Lymphadenopathy 
- Chronic diarrhea 


- Increased IgE 


D) cartilage hair syndrome 


- Combined ID 
- Cartilage yy Short stature 
- Hair yy light, spare 


E) Wiskott — Aldrich syndrome 


مفيش في الطب غيره ..... ويتميز بشيئين فقط) l- Combined ID‏ 
Thrombocytopenia & small platelets‏ -2 
يبقى لو عيل جالي بيشتكي من عدى متكررة عملت له 
Thrombocytopenia «—— ¿b CBC‏ 
he ;‏ له Small platelets <—— ¢ blood Film‏ 
تبقي الحالة ( ويسكوت الدريتش سندروم علطول ( 


F) Ataxia telangiectasia: 


- Combined immune deficiency. 
- Cerebellar ataxia 
- Nystagmus 
- Telangactasia يعني تلاقي في بياض العين عروق حمراء كثيرة‎ 
طب د ايه الفرق بينها وبين التهاب الملتحمة البكتيري‎ 
dise هنا وى‎ el 


فيها عروق حمراء أه ولكن الملتحمة بيضاء ¢ وصلت؟؟ صدقني ولا حاجة وصلت هههههههه 


المرض ده فيه كلمة لو قلتها خلا G) Hyper IgE syndrome‏ 
و بتيجي سؤالك في الاوسكي ( اشعة فيها نيوماتوسيل ) 
-reccurent infection & lung abscess.‏ 
Pneumatocele‏ - 


- Dismorphic features 


)3 .أسامة نجا قال كده) 


Phagocytic dysfunctions 


1-Chediak Higashi syndrome 
عاوز تفتكر المرض ده افتكر اسمه من كلمة ) النجاشي)‎ 
كالتالي:-‎ C/P افتكر‎ 
النجاشي ده عيل أبيض بيتكرر عنده العدوى دايما‎ 
وإيده بتنزف وفيها التهاب بالأعصاب‎ 
C/P : 
1- partial albinism 
2- Reccurent infection 
3- Bleeding 
4- Peripheral neuropathy 
Investigations: 1- CBC:- Platelet function, |, 
2- Bleeding time 1 1 
3- incluclusion bodies in WBC. مهمة‎ 


TTT: Vit C , antibiotics & Corticosteroids & BMT. 


اللهم اجبر بخاطرنا جبرا يليق بعظمتك 


2-Leukocyte adhesion deficiency 
: المرض ده فيه كلمة بسيطة لوقلتها تاخذ نص الدرجة‎ 


Delayed umbilical card Separation > 45 days. 


Delayed wound Healing 


انسى كل الكلام وافتكر الجملتين دول 


C/P:- - delayed separation of U.C 
- Delayed wound healing. 


- Recurrent infection. 
-: 445 gala 
لو فتحت الخراج مش حتلاقي فيه كرات دم بيضاء بسبب انه كان فيه صعوبة في انها تهاجر لمكان الخراج‎ 
Investigations: 
- CBC : Neutrophilia 
- v Phagocytic function 


لأنها راكدة في الدم مش عارفة تهاجر للخراج <<<<<< كثيرة Jas Jan‏ جدا. Neutrophilia‏ - 


Chronic granulomatous disease & 
myeloperoxidase deficiency 


المفروض لكي تقتل كرات pall‏ البيضاء أي ميكروب يحدث الآتي :- 
- انزيم اسمه (NADPH oxidases)‏ يعمل على تحويل 02 العادي إلى مادة H202‏ وهي مادة سامة 


للميكروب ولكنها ضعيفة . 
- ثم يأتي إنزيم JA)‏ اسمه Myeloperoxidase)‏ ( يقوي هذه المادة السامة كمان 5٠٠‏ مرة فتزيد قوتها 
في قتل الميكروب 
ركز ... 
لو الانزيم الاول مش 94 352 —— NADPH oxidases‏ 
ده مرض < Chronic granulomatous disease‏ 
ولو الانزيم الثاني مش موجود — —« Myeloperoxidase‏ 
يعمل لي مرضى ثاني اسمه ——< myeloperaxialase def‏ 
فهمت ee‏ 


Lil‏ حاسس انك ما فهمتش حاجة بس بتقول آه وخلاص_هههههههه 


Chronic granulomatous disease. 


Deferiency of NAD PH oxidase — 
C/P:- 


Cause: 


# of H202 


- Recurrent infection + granuloma 
- HSM& L.N 
- GIT obstruction. 


Investigation: 


- Phagocytic function 
- Endoscopy —3 LO 
- 810059 — > granuloma 


TTT: 
- Antibiotics 


- G- Csf transfusion 


- BMT. 


Myeloperoxidase deficiency 


Cause:- AR deficiency of MPO Enzym 


C/P: Asymptomatic & Candida infection 


Invest: Enzym assay 


TTT: - No treatment 


Haemopoitic stem cell transplantation 
BMT 


Def: It is the infusion of stem clls in recipient. 
Types - Autogenic: from the same person. 
- Allogenic : from other compatible person. 
Sites: Bone marrow & Umbilical cord & Peripheral blood 


Indications : 


- ALL AML - hodjken & non lymphoma 

- neuroblastoma & wilms tumor - thalassemia &sicle cell anaemia 

- Aplastic anemia - severe combined immune deficiency 
- Wiskott — Aldrich syndrome - Omenn syndrome 

- MPS - adreoleukodystrophy 

Methods: 


Chemotherapy & irradiation 


Complications: 


- Opportunistic infection. - graft versus host diseas. 
- graft rejection . - Mahegnancy. 

- HUS. - growth retardation. 

- Hypogonadism. - hypothyroidism. 


وآخر دعوانا أن الحمد لله رب 


a 


UAT 


من أفضل ما قرأت هي حكمة أخي د / أحمد السعيد 


If you study to be a good doctor, 


you will be a good doctor , and 
will pass the exam. 


If you study to pass the exam, 
you may pass the exam , but will 
not be a good doctor. 


طبعا كلنا من النوع الثاني 


